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Circonstances diagnostiques 
et evolution des maladies 
inflammatoires chroniques 
de I'intestin 


Les circonstances revelatrices d'une MICI sont tres variables 
et extradigestives dans 1 cas sur 10, ce qui peut retarder le diagnostic. 
Les rectorragies sont quasi constantes dans la rectocolite 
hemorragique, tandis que I'association diarrhee chronique-douleurs 
de la fosse iliaque droite-amaigrissement evoque une maladie 
de Crohn chez un jeune. Le risque de cancer colique est accru apres 
8 ans devolution d'une pancolite. 


Laurent Peyrin-Biroulet, Marc-Andre Bigard* 

L e terme de maladies inflammatoires chroniques de l’in- 
testin (MICI) regroupe la maladie de Crohn, la recto- 
colite hemorragique (RG 1 1) et les colites inclassables 
(ou indeterminees). La distinction entre ces 3 entries n’est 
pas toujours aisee et repose generalement sur un faisceau 
d’ arguments cliniques, biologiques, radiologiques, endo- 
scopiques et histologiques. La recherche d’antecedents 
familiaux de MICI, la notion de tabagisme actif (qui aug- 
mente le risque de developper une maladie de Crohn), un 
antecedent personnel d’appendicectomie (facteur protec- 
teur vis-a-vis de la survenue d’une RCH) et revolution de 


la symptomatologie avant que le patient ne se decide a 
consulter (amaigrissement inexplique, fievre trainante, 
diarrhee recidivante glairo-sanglante ou non, douleurs 
abdominales localisees a la fosse iliaque droite ou gauche, 
antecedent d’abces anal. . .) peuvent apporter une aide 
parfois precieuse au diagnostic. Le contexte epidemiolo- 
gique (age du patient, origines ethnique et geographique, 
sexe [u. page 949]) est aussi un element pouvant orienter 
vers le type de MICI. Les donnees de l’examen clinique 
sont habituellement pauvres, mais il faut s’attacher a 
rechercher systematiquement une atteinte ano-perineale 
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evocatrice d’une maladie de Crohn, ainsi que des manifes- 
tations extra-intestinales (oculaires, cutanees et articulai- 
res) qui peuvent reveler la maladie. 

CIRCONSTANCES DIAGNOSTIQUES 

Les manifestations digestives sont en general 
au T plan 

Les manifestations digestives des MICI sont habituel- 
lement au l er plan et revelent le plus souvent la maladie. II 
faut done les connaitre et surtout savoir les reconnaitre 
afin d’evoquer le diagnostic de MICI devant un tableau 
digestif relativement « banal », le diagnostic de troubles 
fonctionnels intestinaux devant toujours rester un dia- 
gnostic d’exclusion qu’il faut savoir remettre en cause 
regulierement. 

Manifestations intestinales de la rectocolite 
hemorraqique 

Les manifestations cliniques de la RCH sont plus spe- 
cifiques que celles rencontrees au cours de la maladie de 
Crohn (tableau l). 1 Le maitre symptome de la RCH est la 
presence de rectorragies quasi constantes incitant gene- 
ralement le patient a consulter un medecin. Ce dernier 
doit programmer au minimum un examen proctologique 
avec anuscopie et une rectoscopie quel que soit l’age du 
patient avant d’attribuer les rectorragies a des hemorroi- 
des. Les lesions de la RCH sont par definition limitees au 
rectum et au colon, et epargnent done l’anus et le reste du 
tube digestif. L’atteinte du rectum est constante au cours 
de la RCH. Le rectosigmoide est le seul segment du tube 
digestif atteint chez environ un patient sur deux. H existe 
une atteinte isolee du rectum (rectite) dans 30 °/o des cas 
et une pancolite n’est observee que chez 10% des 
malades. L’association d’une diarrhee glairo-sanglante 
souvent afecale (syndrome dysenterique) a un syndrome 
rectal (tenesme, epreintes, faux besoins) est evocatrice 
d’une RCH en dehors d’une cause infectieuse, principal 


diagnostic differentiel des formes rectales, avec le cancer 
rectal. Mais la diarrhee peut etre absente et la symptoma- 
tology se limiter a des rectorragies isolees. Chez les 
patients souffrant d’une rectite, une constipation est 
meme retrouvee dans 5 a 10% des cas. Les douleurs 
ab dominates sont inconstantes dans la RCH. Dans les 
formes les plus etendues (pancolite), des coliques sont 
cependant possibles et predominent alors en fosse 
iliaque gauche ; dans cette situation (pancolite), on peut 
parfois hesiter entre le diagnostic de RCH et celui de 
maladie de Crohn et on parle alors de colite indeterminee. 
L’etat general est habituellement conserve dans la RCH 
mais il peut etre altere dans les formes severes. L’examen 
clinique est le plus souvent normal chez les patients 
atteints de RCH. Le toucher rectal peut parfois noter une 
muqueuse granitee ou la presence de sang rouge. 

Manifestations intestinales de la maladie de Crohn 

Contrairement a la RCH, le diagnostic de maladie de 
Crohn est souvent plus difficile, puisque les symptomes 1 
sont plus varies et revolution plus insidieuse, ce qui peut 
expliquer des retards diagnostiques. Les lesions peuvent 
toucher tout le tube digestif, de la bouche a l’anus. La 
repartition de ces lesions dans l’intestin est la suivante : 
grele seul (ileon terminal le plus souvent) dans 30 % des 
cas ; grele et colon/rectum chez 40% des malades 
(atteinte ileo-colique droite predominante) ; colon seul 
dans 20% des cas ; lesions duodeno-jejunales chez 4% 
des patients. Les localisations gastriques et oesophagien- 
nes sont rares. La presentation clinique la plus frequente 
(syndrome ileo-colique droit associe ou non a une 
atteinte ano-perineale) est une diarrhee chronique asso- 
dee a des douleurs abdominales de la fosse iliaque droite 
et a un amaigrissement (tableau 1). La perte de poids est 
principalement liee a la reduction des apports alimentai- 
res par peur d’aggraver les douleurs abdominales ou la 
diarrhee, mais aussi a des regimes abusifs encore presents 
par certains medecins. La diarrhee chronique, presque 
toujours presente dans la maladie de Crohn, est rarement 


Caracteristiques cliniques des MICI 


SYMPTOMES 

MALADIE DE CROHN 

RECTOCOLITE HEMORRAGIQUE 

1 Rectorragies 

± 

+++ (quasi constantes) 

1 Diarrhee 

+++ 

+ (constipation possible) 

1 Douleurs abdominales 

+++ (fosse iliaque droite) 

++ (fosse iliaque gauche si pancolite 
ou syndrome rectal si rectite) 

1 Amaigrissement 

+++ 

± (en cas de pancolite) 

1 Fievre 

+ 

± (lors des poussees) 

1 Lesions ano-perineales 

++ 

rares, banales 


it.iiiaim 


LA REVUE DU PRATICIEN / 2005 : 55 


963 






CIRCON S TAN CFS DI A GNQST I QU FS FT F VO 1 11 T 1 0 N 


Suspicion de MICI 

J 

Examen Clinique + endoscopie avec biopsies 

I I 

Diagnostic de MIC! Doute diagnostique avec une 

i colite infectieuse +++, 

medicamenteuse ou ischemique 

I 

1. Reprendre interroqatoire : prise d'AINS, voyage a 
I'etranger, facteurs de risque cardio-vasculaire... 

2. Coproculture +++ (examen a repeter pour augmenter 
le rendement) : 

■ rechercher une infection a Salmonella, Shigella, 

Yersinia et Campylobacter en cas de diarrhee isolee. 

■ Rechercher une infection a £ coli OI57:H7en cas de 
diarrhee sanglante. 

■ Rechercher la toxine a Clostridium difficile en cas de 
prise recente d'antibiotiques. 

3. Examen parasitologique des selles en cas de sejour 
a I'etranger durant les 6 mois precedents (examen a 
repeter, avec si possible un examen direct sur selles 
fraiches) : I'amibiase ( Entamceba histolytica) peut 
simuler la RCH. 


GKD Diagnostic differentiel dans les MICI. 

AINS : anti-inflammatoires non steroi'diens. 

faite d’emissions glairo-sanglantes, mais plutot de selles 
liquides ou molles, avec souvent des emissions nocturnes. 
Dans les troubles fonctionnels intestinaux, il existe fre- 
quemment des troubles du transit sous la forme d’une 
altemance constipation-diarrhee, mais une diarrhee noc- 
turne est exceptionnelle alors qu’elle est frequente dans la 
maladie de Crohn. En l’absence d’atteinte colique, le 
transit peut cependant etre normal ou presque. La diar- 
rhee peut s’accompagner d’emissions sanglantes, mais 
elles sont moins frequentes et moins abondantes que 
dans la RCH. Les douleurs abdominales sont quasi cons- 
tantes dans la maladie de Crohn. Ce sont des douleurs a 
type de coliques, precedant les selles et pouvant reveiller 
le patient. Une alteration de l’etat general (amaigrisse- 
ment, anorexie, asthenie) est plus frequemment rencon- 
tree dans la maladie de Crohn que dans la RCH. Une fie- 
vre moderee, depassant rarement les 38,5 °C, prolongee, 
est possible au cours de revolution de la maladie de 
Crohn, alors qu’elle est plus rare dans la RCH en dehors 
des poussees severes. Au moment du diagnostic de 
maladie de Crohn, un syndrome de malabsorption peut 


etre present. A cote du syndrome du grele court surve- 
nant chez des malades connus et deja operes, le syndrome 
de malabsorption est la consequence d’une reduction de 
la surface ou d’une pullulation microbienne intraluminale 
en amont d’une stenose du grele notamment et peut 
se reveler par une anemie (carence en fer, folates, vita- 
mine B12) ; une enteropathie exsudative, responsable 
d’hypo-albuminemie et d’oedemes est possible. Chez l’en- 
fant, la maladie de Crohn peut entrainer un retard staturo- 
ponderal qui la revele souvent. A l’examen, on doit 
rechercher essentiellement des lesions ano-perineales qui 
sont quasi pathognomoniques, ainsi qu’une masse ou un 
empatement douloureux de la fosse iliaque droite pou- 
vant correspondre a un conglomerat d’anses intestinales 
ou a un abces. 

Diagnostic differentiel 

Lors de la premiere poussee de la MICE les signes cli- 
niques, endoscopiques et histologiques ne permettent pas 
toujours de faire la difference entre une colite infectieuse, 
une poussee de MICI et une poussee de colite inflamma- 
toire declenchee par une infection. 2 Avant d’instaurer la 
corticotherapie, on peut alors faire une coproculture 
(fig. 1). Une surinfection par le cytomegalovirus (CMV) 
est recherchee uniquement en cas de resistance au traite- 
ment ou d’aggravation sous traitement medical lors d’une 
colite aigue grave. 3 Les colites ischemique et medicamen- 
teuse (anti-inflammatoires non steroi'diens [AINS], laxa- 
tifs. . .) font aussi partie du diagnostic differentiel, mais le 
contexte clinique et revolution permettent le plus souvent 
d’ecarter ces hypotheses. 

Les complications sont parfois inaugurates 

Colite aigue grave 

Environ 10% des patients atteints de MICI develop- 
pent une colite aigue grave, 3 et la forme inaugurate de la 
maladie est une colite de debut aigu plus ou moins severe 
dans pres de 20 % des cas. R faut alors rechercher syste- 
matiquement des signes cliniques de gravite (criteres de 
Truelove et Witts datant de 1955 [plus de 6 selles sanglan- 
tes par jour, fievre superieure ou egale a 37,5 °C au moins 
2 jours sur 4 ; tachycardie superieure ou egale a 90/min ; 
taux d’hemoglobine inferieur ou egal a 10,5g/100 mL; 
vitesse de sedimentation superieure a 30 mm a la 
1 " h cure | ; criteres d’Oxford modifies plus sensibles et 
prenant egalement en compte une hypoalbuminemie 
inferieure a 35g/L). Ces colites aigues graves sont une 
urgence therapeutique necessitant une hospitalisation 
dans un service specialise. 

En cas de retard diagnostique et [ou] d’absence de 
prise en charge specifique, la colite aigue grave entraine le 
deces du patient parle biais notamment d’une perforation 
colique compliquant une colectasie (on parle de megaco- 
lon toxique si une dilatation du colon superieure a 6 cm 
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sur un cliche d’abdomen sans preparation de face couche 
est associee a des signes de gravite comme des signes de 
sepsis), le risque de perforation etant majeur si le diame- 
tre du colon transverse est superieur a 5,5 cm ou le diame- 
tre caecal superieur a 9 cm. Une hemorragie digestive 
basse massive est tres rare. Alors que la mortalite des coli- 
tes aigues graves etait auparavant de 30 %, leur pronostic 
a depuis ete significativement ameliore, d’abord par le 
recours a la colectomie en urgence, puis a la ciclosporine 
par voie intraveineuse en cas de non-reponse a la cortico- 
therapie parenterale. La mortalite de la colite aigue grave 
est inferieure a 1 % dans les series les plus recentes. 4 Tou- 
tefois, une colectomie precoce ou differee doit encore etre 
effectuee chez 1 patient sur 4 ayant une colite aigue grave. 

Lesions ano-perineales de la maladie de Crohn 
(fissures, fistules, abces, stenoses) 

L’anus et le perinee sont concernes 5,0 par la maladie 
dans environ 15% des cas d’atteinte ileo-colique droite, et 
dans 50% des formes rectales et coliques gauches. L’at- 
teinte ano-perineale est revelatrice dans 25 % des cas et 
precede l’atteinte digestive chez un tiers des malades. Les 
fistules ano-perineales (fig. 2), qui touchent environ un 
quart des malades, sont souvent abcedees. Ala difference 
de la fissure anale jeune typique, les fissures anales de la 
maladie de Crohn sont volontiers plus haut situees, plus 
creusantes, moins douloureuses, de siege atypique, multi- 
ples et associees a d’autres lesions locales (fistules com- 
plexes, pseudomarisques oedemateuses, stenose anale, 
ulcerations rectales) ; au maximum, il peut s’agir d’ ulcera- 
tions delabrantes men ayant l’integrite de l’appareil 
sphincterien. Des stenoses ano-rectales souvent invahdan- 
tes peuvent egalement emailler l’evolution de la maladie 
de Crohn (fig. 3). Ainsi, devant toute suppuration ano- 
perineale, il faut eliminer une maladie de Crohn, surtout 
en cas d’ abces recidivant survenant chez un sujet relative- 
ment jeune. 


Complications intestinales 

Les complications intestinales sont principalement 
observees au cours de la maladie de Crohn. Les stenoses 
intestinales symptomatiques resistantes au traitement 
medical representent 20 % des indications chirurgicales 
au cours de la maladie de Crohn. Les recidives apres 
resection digestive sont frequentes, pouvant conduire a 
des interventions chirurgicales iteratives rnenayant de 
grele court. 7 La realisation de stricturoplasties par les chi- 
rurgiens et les dilatations endoscopiques, associees ou 
non a la mise en place d’une endoprothese, representent 
desormais, quand cela est possible (stenoses courtes), une 
alternative a la resection chirurgicale. La recidive postope- 
ratoire siege le plus souvent au niveau de l’anastomose et 
de l’ileon pre-anastomotique apres anastomose ileo- 
colique. Un syndrome de Koenig (cohques repetees par- 
fois associees a des vomissements, cedant apres des bor- 
borygmes et souvent suivies de sellefs] liquidefs]) 
temoigne d’une stenose du grele (inflammatoire ou 
fibreuse cicatriciehe) et peut preceder l’apparition d’une 
occlusion, qui peut aussi reveler la maladie. 

Un syndrome pseudo-appendiculaire peut reveler une 
ileite terminale survenant dans le cadre d’une maladie de 
Crohn. C’est ainsi que chez certains patients operes initia- 
lement pour une appendicite aigue, l’analyse histologique 
de la piece operatoire permet de retablir le diagnostic et de 
faire finalement celui de maladie de Crohn. 

L’atteinte inflammatoire de la paroi digestive est pro- 
fonde, transmurale dans la maladie de Crohn et pre- 
dispose done a l’apparition de formes fistuhsantes qui tou- 
chent 20 a 40 % des malades atteints d’une maladie de 
Crohn, et qui peuvent evoluer jusqu’a la perforation intes- 
tinale. On distingue les fistules internes souvent asympto- 
matiques (entero-enterique, entero-vesicale, ileo-colique, 
gastro-colique, recto-vaginale) des fistules extemes pou- 
vant etre abcedees (entero-cutanees, ano-perineales). 8 Les 
fistules recto-vaginales peuvent etre asymptomatiques (ne 



Ul'UllZl Fistule anale au cours d'une maladie 
de Crohn. 



UUMiEl Anus flbreux (tissus indures de teinte 
bleutee) avec stenose anale au cours d'une 
maladie de Crohn. 
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necessitant, dans ce cas, aucune prise en charge therapeu- 
tique specifique) ou entrainer remission de selles par le 
vagin. Les fistules entero-vesicales peuvent etre asympto- 
matiques ou se manifester par une pneumaturie. II faut 
noter que parmi les fistules internes, les fistules gastro- 
coliques sont celles qui peuvent etre a l’origine de la syrnp- 
tomatologie la plus invalidante puisqu’elles peuvent etre 
responsables d’un syndrome du grele court. Enftn, il faut 
signaler que les fistules entero-enteriques les plus ffequen- 
tes sont les fistules ileo-caecales et ileo-sigmoi'diennes. 8 

Manifestations extra-intestinales 

Les manifestations extradigestives (tableau 2) sont un 
mode de revelation dans 10% des cas. Pres d’un tiers des 
patients atteints de MICI auront des manifestations extra- 
intestinales au cours du suivi. 

Cutaneo-muqueuses 

Les aphtes bureaux 3 (5 a 10 % des malades) peuvent prendre 
la forme d’aphtes vulgaires (fig. 4) [ulcerations rondes de diame- 
tre inferieur a 1 cm disparaissant en 1 a 2 semaines sans laisser de 
trace], d’aphtose miliaire (ties nombreux aphtes de diametre 
inferieur a 1 mm, confluents), d’aphtes geants de Sutton (ulcera- 
tions laiges profondes, de contour irreguliei; pouvant persister 
des mois et entrainer des cicatrices retractiles mutilantes), ou 
d’aphtose bipolaire lorsqu’il existe une atteinte genitale assodee. 

Un erytheme noneux (3 a 8 % des patients souffrant de 
MICI) se caracterise par une hypodermite febrile a 38- 
39 °C, avec des nodules erythemato-violaces chauds et 
douloureux, fermes et mobiles, situes preferentiellement 
sur les cretes tibiales, le pourtour des chevilles et les 
genoux. Les nodules disparaissent habituellement avec le 
traitement de la poussee de la MICI. 

Le pyoderma gangrenosum (2% des malades) est une 
atteinte cutanee chronique evoluant vers de veritables 
ulcerations, appartenant au groupe des dermatoses neu- 
trophibques (infiltration massive du derme par des poly- 
nucleaires neutrophiles). Ces lesions, favorisees par un 
traumatisme local, sont indolores, aseptiques et localisees 
le plus souvent aux membres inferieurs, aux fesses et au 
visage (fig. 5). La guerison n’est pas toujours obtenue 
sous corticotherapie, et des formes severes evolutives, 
necessitant des perfusions d’infliximab qui sont generale- 
ment efficaces, peuvent se developper. 10 Le syndrome de 
Sweet fait egalement partie des dermatoses neutrophi- 
liques et se presente sous forme de plaques erythemateu- 
ses ou de nodules douloureux febriles des extremites, de 
la face et du cou. La corticotherapie permet une amehora- 
tion rapide des lesions dans la majorite des cas. 10 

Des lesions cutanees granulo?nateuses comme des « meta- 
stases cutanees », d’aspect variable et non specifique, loca- 
lisees aux extremites inferieures des membres, ou des 
lesions granulomateuses oro-faciales faites de granulomes 
epithehoides et gigantocellulaires sont egalement rencon- 
trees chez certains malades. 9 



■mu Pyoderma gangrenosum du membre 
inferieur au cours d'une rectocolite hemorragique. 


D’autres lesions cutanees comme l’acrodermatite entero- 
pathique (eruption erythemato-squameuse psoriasiforme 
au pourtour des orifices naturels, peut-etre liee a un defi- 
cit en zinc), 10 sont exceptionnelles au cours des MICI. 

Articulaires 

Les atteintes rhumatologiques sont les plus frequentes 
des manifestations extra-intestinales des MICI. 

Les rhumatismes axiaux, parfois associes au serotype 
HLA B27, correspondent a des pelvispondylites rhumatis- 
males (1 a 8% des MICI) qui precedent l’atteinte intesti- 
nale dans 1 cas sur 2. Les sacro-iliites isolees, dont la fre- 
quence est estimee a 4-18% au cours des MICI, sont des 
formes frustes de spondylarthropathie et sont souvent 
pauci- voire asymptomatiques! 1 

Les manifestations articulaires peripheriques surviennent 
chez 15 a 20 % des malades. 11 Ces mono- obgo- ou poly- 
arthrites seronegatives pour le facteur rhumatoide sont 
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non deformantes et non associees a HLA B27. La presen- 
tation habituelle est une oligo-arthrite asymetrique, 
migratrice, touchant preferentiellement les grosses et peti- 
tes articulations des extremites (genoux, chevilles, poi- 
gnets, articulations metacarpo-phalangiennes) et souvent 
contemporaines des poussees. 11 A cote de ces arthrites 
vraies, on observe tres souvent des arthralgies, plus diffici- 
les a rattacher a la MICI. 

Hepato-biliaires 

Les anomalies biologiques du bilan hepatique sont fre- 
quentes au cours des MICI et sont generalement transitoires 
lorsqu’elles sont observees lors des poussees. 12 Differentes 
pathologies hepato-biliaires ont ete rapportees (tableau 2). 
La complication la plus grave est la survenue d’une cholan- 
gite sclerosante primitive qui est plus frequente au cours de 
la RCLL Cette compbcation peut etre revelatrice de la mal- 
adie et 7,5% des malades ayant une RCH developpent une 
cholangite sclerosante qui evolue independamment de l’at- 
teinte digestive. 13 La prevalence de la lithiase bibaire est par- 
ticulierement elevee au cours de la maladie de Crohn, puis- 
qu’elle conceme 13 a 34% des malades (reduction de la 
reabsorption des sels biliaires par atteinte ileale ou en cas 
d’antecedent de resection ileale). L’incidence des abces 
hepatiques (pouvant etre associes a une thrombose por- 
tale) dans la maladie de Crohn est 15 fois superieure a celle 
observee dans la population generate et ils peuvent meme 
exceptionnellement reveler la maladie. 14 Les publications 
recentes suggerent aussi une association entre cirrhose 
biliaire primitive etRCH. 12 

Oculaires 

L’incidence des manifestations oculaires au cours des 
MICI varie entre 3 et 12 % selon les etudes. 15 Les 3 compli- 
cations oculaires les plus frequentes sont 1’ uveite (uveite 
anterieure peu severe recidivante), la sderite et l’episderite. 
Les symptomes sont souvent non specifiques (larmoie- 
ment, vision trouble, sensation de picotement, pbotopho- 
bie, douleurs ou brulures oculaires. . .). Lors du bilan etio- 
logique d’une uveite ou d’une sderite, une MICI est mise 
en evidence dans 2 % des cas lorsqu’elle est recherchee a 
titre systematique. 15 R faut done savoir evoquer ce diagnos- 
tic lorsqu’une telle lesion oculaire est diagnostiquee. 

Maladie thromboembolique 

Le risque de maladie thromboembolique (thromboses 
veineuses profondes et embobes pulmonaires) serait 
3 fois plus eleve chez les patients atteints de maladie de 
Crohn que dans le reste de la population generale! 6 Ce 
risque justifie done pour certains une heparinotherapie 
prophylactique lors des poussees severes de MICI neces- 
sitant une hospitalisation (alitement). En cas de colite 
aigue grave, une prophylaxie par heparine de bas poids 
moleculaire est recommandee (Recommandations de 
pratique clinique dans la RCH de 2004). 3 


Complications uroloqiques 

Les locabsations ileales de la maladie de Crohn sont 
responsables de la majorite des cas d’uropathie obstruc- 
tive (hydronephrose par compression extrinseque urete- 
rale) qui sont done plus frequents a droite. La lithiase uri- 
naire oxalique complique 10 a 30 % des maladies de 
Crohn ; elle est 3 fois plus frequente chez les patients 
ayant eu une resection ileale. Des fistules urinaires peu- 
vent emailler revolution de la maladie de Crohn (2 a 7 % 
des patients), avec une nette predominance masculine, et 
une frequence particuberement elevee de fistules ileo- 


Manifestations extra-intestinales des MICI 
les plus frequentes 


LESIONS 

1 Cutaneo-muqueuses 

Aphtes buccaux (RCH = MC)* 

Erytheme noueux (MC +++)* 

Pyoderma gangrenosum (RCH +++)* 
Syndrome de Sweet (RCH +++) 

Lesions granulomateuses (MC +++) : 
oro-faciales, « metastases cutanees » 

1 Articulaires 

Rhumatismes axiaux : pelvispondylites 
rhumatismales, sacro-iliites 

Articulaires peripheriques : oligo- ou 
polyarthrite seronegative* 

1 Hepato-biliaires 

Steatose (par deficit nutritionnel), 
amylose hepatique de type AA, hepatite 
auto-immune, cirrhose, pancreatite aigue 
ou chronigue 

Cholangite sclerosante (RCH +++) : 
risque de cholangiocarcinome 

Lithiase biliaire (MC +++) 

Abces hepatiques 

et (ou) thrombose porte (MC+++) 

1 Oculaires 

Uveite anterieure recidivante 

Sderite et episclerite* 

■ Pulmonaires (RCH +++) 

Bronchiolite obliterate 

Bronchectasies 

Pneumopathie interstitielle, a 
eosinophiles 

1 Thromboses 

Thromboses arterielles, 
thromboses veineuses profondes, 
embolie pulmonaire 

1 Uroloqiques (MC +++) 

Uropathie obstructive, 
lithiase urinaire oxalique, 
fistules ileo-vesicales 


EEHH * Evolution correlee a celle des manifestations 
intestinales ; MC : maladie de Crohn ; RCH : rectocolite 
hemorragique. 
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vesicales. 17 Ces dernieres peuvent etre a 1’origine d’infec- 
tions urinaires recidivantes, d’une pneumaturie, d’une 
dysurie ou d’une fecalurie. II faut done y penser devant la 
presence d’infections urinaires a repetition ou de dou- 
leurs abdominales febriles persistantes malgre un traite- 
ment bien mene de la poussee. 

Autres 

Une insuffisance renale principalement dans la maladie 
de Crohn (amylose, glomerulonephrite, atteinte tubulo- 
interstitielle), des cas de dysthyroi'die surtout dans la 
RCH, et des manifestations cardio-pulmonaires (pericar- 
dite, bronchectasie, pneumopathie interstitielle, pneumo- 
pathie a eosinophiles, vascularite pulmonaire, bronchio- 
liteobliterante. . .) ont ete decrits au cours des MICI. 18 Ont 
aussi ete decrites des anemies hemolytiques et des darom- 
bopenies auto-immunes. 

EVOLUTION 


Histoire naturelle de la maladie de Crohn 

Revolution des MICI est imprevisible. Des periodes de 
remission (maladie quiescente) altement avec des perio- 
des devolution chronique active et des poussees dont 
l’intensite et la frequence valient selon les sujets. Leur his- 
toire naturelle est difficile a preciser, mais les etudes ran- 
domisees contre placebo permettent d’en obtenir une 
estimation indirecte. 19 Au cours de la maladie de Crohn, le 
profil evolutif de la maladie tend a devenir moins severe 
avec le temps. Pendant la 1" annee apres le diagnostic, 
80% des patients ont une maladie active. Ce pourcentage 
n’est plus que de 34% a 3 ans et chute a 24% a 20 ans. 20 
L’evolutivite des 3 premieres annees influence directe- 
ment l’evolution ulterieure. 19 

Concemant les formes fistulisantes de la maladie de 
Crohn, l’incidence cumulee de fistules peri-anales etait de 
26% apres 20 ans. Les fistules surviennent en general 
precocement dans revolution de la maladie, dans les 
6 premiers mois precedant ou suivant le diagnostic, dans 
pres de la moitie des cas. Deux patients sur 3 n’ont eu 
qu’une seule fistule au cours d’un suivi de 23 ans. 21 Une 
intervention chirurgicale a ete necessaire chez 83 % des 
malades ayant une fistule peri-anale, mais une chirurgie 
mineure seule a cependant ete realisee dans la plupart des 
cas. 21 

La poursuite d’une intoxication tabagique apres le dia- 
gnostic de maladie de Crohn etait associee a un risque 
significativement augmente de poussees ulterieures, de 
complications, et de necessite de recours aux immuno- 
suppresseurs. 22 Par contre, revolution de la maladie etait 
identique lorsque l’on comparait le groupe des anciens 
fumeurs a celui des non-fumeurs. 22 L’arret total et definitif 
du tabagisme est done indispensable dans la maladie de 
Crohn. 


Histoire naturelle de la rectocolite 
hemorragique 

Pour la RCH, peu de donnees d’histoire naturelle sont 
disponibles dans les publications, et des donnees recentes 
manquent. La maladie evolue generalement (90 %) sur 
un mode intermittent, avec une altemance de poussees et 
de remissions. Une remission prolongee est observee 
dans pres de 10% des cas. Le risque d’extension d’une 
rectite ou d’une rectosigmoi'dite au-dela de 1’ angle colique 
gauche est de 30% apres 12 ans d’evolution. 19 Dans une 
etude danoise portant sur 1161 patients atteints de RCH 
suivis pendant 25 ans, 1 patient sur 2 etait en remission 
clinique chaque annee, avec un pourcentage stable d’une 
annee surl’autre. 17 

Plusieurs etudes ont montre qu’un antecedent d’ap- 
pendicectomie reduisait le risque de voir se developper 
une RCH. 24 Par contre, la realisation d’une appendicecto- 
mie apres le diagnostic de RCH ne modifie pas revolution 
de la maladie. 24 

La consommation de tabac a un effet « benefique » bien 
etabli sur revolution de la RCH. 25 Neanmoins, les risques 
de maladies cardio-vasculaires et de cancers lies au tabac 
ne permettent pas de preconiser la poursuite de l’intoxica- 
tion tabagique chez ceux de ces patients qui fument. 

Place de la chirurgie dans I'histoire naturelle 
des MICI 

Le taux cumule de colectomie est de 24 % et 32 % 
apres respectivement 10 et 25 ans d’evolution de la 
RCH. 23 Environ 9 % des malades sont operes la 1" annee, 
puis le taux de colectomie est de 1 % par an. L’activite de 
la maladie au diagnostic, la presence de signes generaux 
(amaigrissement et fievre), et surtout l’extension de 1’ at- 
teinte intestinale sont les 3 facteurs permettant de predire 
la probabilite de colectomie au cours de la RCH. 23 C’est 
ainsi que le risque cumule de colectomie a 5 ans est de 
35% en cas depancolite, de 19% encas de colite etendue 
depassant l’angle colique G, et de 9% en cas de rectosig- 
moi'dite. 23 Trois interventions chirurgicales peuvent etre 
proposees aux malades ayant une forme etendue de RCH 
resistant a un traitement medical bien conduit. H s’agit : 
d’une colo-proctectomie totale suivie d’une anastomose 
ileo-anale avec reservoir, d’une colectomie totale avec 
anastomose ileo-rectale, et d’une colo-proctectomie totale 
avec ileostomie definitive. La « guerison » de l’atteinte 
intestinale est la regie apres colo-proctectomie totale. Le 
pourcentage de formes chroniques actives diminue done 
avec le temps. Cependant, la morbidite postoperatoire liee 
par exemple a la mise place d’une ileostomie definitive 
(preferer pour cette raison la confection d’un reservoir 
chez les patients jeunes sans microrectie) et les manifesta- 
tions extra-intestinales peuvent alterer significativement 
la qualite de vie de ces patients. En cas d’anastomose ileo- 
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•j Le risque de cancer colorectal au cours des MICI auqmente des 
apres 8 ans devolution d'une pancolite. Ce risque est 
18 fois superieur a celui de la population generale apres 
20 ans devolution d'une RCH ou d'une maladie de Crohn 
avec atteinte pancolique. 

f Recommandations de la Societe frangaise d'endoscopie digestive 
(SFED) : apres 8 a 10 ans devolution d’une pancolite, ou a partir 
de 15 ans en cas de colite gauche, realiser une coloscopie tous les 
3 ans entre 10 et 20 ans devolution, puis tous les 2 ans entre 20 
et 30 ans devolution. Apres 30 ans devolution, des coloscopies 
annuelles sont conseillees. Macroscopiguement, il taut rechercher 
des lesions dysplasiques que sont les DALM ( dysplasia associated 
lesion or mass) et les adenomes sporadiques. En I’absence de 
poussee, 2 a 4 biopsies doivent etre effectuees systematiquement 
tous les 10 cm, ainsi que sur toute lesion suspecte. 

f Recommandations pour la pratique Clinique dans la RCH : un 
traitement par aminosalicyles introduit pour mettre en remission 
une RCH peut etre poursuivi au long cours (avec une surveillance 
adaptee de la fonction renale) afin de reduire le risque a long 
terme de cancer colorectal. 


rectale, des poussees peuvent survenir sur le rectum res- 
tant, et une surveillance endoscopique est necessaire en 
raison du risque de degenerescence. 

Contrairement a la RCH, la chirurgie ne « guerit » pas 
definitivement les patients atteints de maladie de Crohn 
qui restent exposes a long terme a une recidive et done 
notamment confrontes a la necessite de subir une ileo- 
stomie definitive. Durant leur vie, 3 patients sur 4 ayant 
une maladie de Crohn auront recours a la chirurgie pour 
une forme compliquee, fistulisante ou resistante au traite- 
ment medical. 19 Les progres therapeutiques realises ces 
demieres annees ont permis de diminuer significative- 
ment le pourcentage de malades operes lors de la poussee 
inaugurate de la maladie (24% en 1955 contre 14% en 
1999). 26 Par contre, ces recentes avancees therapeutiques 
n’ont probablement pas reduit le taux de recours a la chi- 
rurgie a long terme, une chirurgie majeure devant toujours 
etre realisee chez pres de 1 patient sur 2 apres 10 ans d’e- 
volution. Le risque cumule d’avoir une ileostomie defini- 
tive est de 25 et 38 % respectivement 10 et 25 ans apres le 
diagnostic. Le taux de recours a la chirurgie est encore 
accru dans les formes fistulisantes (83 %) ; il est plus faible 
dans les formes coliques gauches. Une recidive clinique 
postoperatoire survient dans 50 a 70 % des cas a 10 ans. La 
gravite de la recidive endoscopique qui est plus precoce 
serait predictive de la survenue de cette recidive clinique. 19 
Concemant les facteurs predictifs de recidive postopera- 
toire, seul le role nefaste du tabac a pu etre clairement mis 
en evidence, le taux de recidive clinique etant de 64 % 
chez les fumeurs contre 43 % chez les non-fumeurs. 19 


Morbidity et mortalite des MICI 

Dans une etude recente ayant inclus 16550 malades 
compares a 82917 temoins, le taux de mortalite etait un 
peu plus eleve dans la population de patients atteints de 
MICL particulierement chez les sujets ages et (ou) ayant 
une maladie de Crohn ancienne. 27 Les resultats de cette 
etude confirment done que l’esperance de vie serait tres 
proche de celle de la population generale en cas de RCH 
(voire meilleure, a cause du moindre tabagisme) alors 
qu’elle serait legerement diminuee en cas de maladie de 
Crohn. Durant les premieres annees, les formes severes de 
maladie de Crohn, comportant un risque eleve de compli- 
cations infectieuses et postoperatoires, expliqueraient 
cette surmortalite. Puis, l’incidence accrue du cancer du 
colon et du cancer du grele apres 40 ans serait responsa- 
ble de la grande majorite des deces lies a revolution des 
MICI durant cette periode de la vie. Un diagnostic de 
MICI fait a un age superieur a 50 ans et la presence d’une 
pancolite pourraient etre associes a un risque plus eleve 
de deces. 28 Malgre une qualite de vie alteree, les personnes 
souffrant de MICI menent generalement une vie proche 
de la normale, notamment sur le plan professionnel. Ce 
sont les manifestations intestinales et extra-intestinales 
des MICL les lesions ano-perineales dans la maladie de 
Crohn, et les complications survenant au cours des MICI 
comme les fractures osseuses (v. infra) qui expliquent en 
grande partie la morbidite elevee observee chez ces 
malades. 

Influence de la grossesse 

L’activite de la maladie au moment de la conception 
augmente le risque de rechute au cours de la grossesse. 29 
Ce risque est d’environ 25 % si la maladie etait inactive 
au moment de la conception contre 50% si elle etait 
active. 29 L’ arret du tabac si une grossesse est envisagee 
dans le cadre d’une maladie de Crohn, et une contracep- 
tion efficace pendant les poussees de MICI pourraient 
ainsi etre recommandes. Aucune donnee sur l’efficacite 
des traitements des poussees survenant en cours de 
grossesse n’est malheureusement disponible a ce jour. 
Comme dans la polyarthrite rhumatoide, la survenue 
d’une grossesse chez une femme ayant une MICI pour- 
rait diminuer l’activite ulterieure de la maladie, peut-etre 
par des modifications de la reponse immune induite par 
la grossesse. Des lors que la stabilisation de la MICI a pu 
etre obtenue, tout projet de grossesse doit done etre 
soutenu et encourage. Un suivi medical est indispensa- 
ble lors de la grossesse, les risques d’avortement, de 
mort foetale in utero, de prematurite et d’hypotrophie 
etant probablement plus eleves en cas de MICI. 29 Ces 
risques pourraient s’expliquer plus par un traitement de 
fond insuffisant de la maladie que par l’effet teratogene 
ou clastogene de certains medicaments utilises dans les 
MICI. 
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Complications evolutives 

Complications osseuses (osteopenie, osteoporose 
et risque fracturaire) 

L’osteomalacie est rare au cours des MICI, mais elle 
peut parfois s’observer en cas de resection etendue du 
grele. II existe une augmentation du risque d’osteopenie 
et d’osteoporose. Pres de I patient sur 2 a une osteopenie, 
et une osteoporose est presente chez environ 15% des 
malades. 11 Le risque d’osteoporose n’est pas influence par 
le tabagisme, les antecedents de resection intestinale, le 
sexe, l’anciennete de la maladie ni par le type de MICI, 
son activite et le siege des lesions. Seuls le degre de denu- 
trition et la prise de corticoides augmentent significative- 
ment le risque d’osteoporose. Le seul risque associe a l’os- 
teoporose est une augmentation du taux de fractures du 
rachis et du col femoral. Toutefois, dans les MICI l’osteo- 
porose n’entraine qu’une faible augmentation du risque 
fracturaire. Par consequent, il ne semble pas justifie, dans 
l’etat actuel des connaissances, de proposer systematique- 
ment une mesure de la densite minerale osseuse chez les 
patients atteints de MICI. 

La premiere mesure preventive est done de limiter l’u- 
sage des corticoides aux poussees des MICI, en recher- 
chant toujours la dose minimale efficace et en evitant les 
durees excessives de traitement (superieures a 3 mois). 
Le budesonide, cense avoir peu ou pas de passage syste- 
mique mais seulement une liberation intestinale, expose- 
rait cependant, comme la prednisone, a un risque accru 
d’osteopenie. 11 L’infliximab pourrait permettre une ame- 
lioration de la densite minerale osseuse (grace a l’arret de 
la corticotherapie dans les formes cortico-dependantes ?). 
La prescription de vitamine D (500 Ul/j) et de calcium 
(1 mg/j) doit etre recommandee lors de toute corticothe- 
rapie et (ou) s’il existe des facteurs de risque (age supe- 
rieur a 50 ans, menopause. . .). L’utilisation systematique 
de biphosphonates en cas de corticotherapie breve chez 
le sujet jeune est discutee, mais elle doit etre encouragee 
(privilegier 1’alendronate et le risedronate) en cas d’osteo- 
porose averee ou d’osteopenie associee a la prise de corti- 
cotdes, ce d’autant qu’il existe des facteurs de risque. 11 
D’autres complications osseuses ont ete decrites au cours 
des MICI. Ce sont : le syndrome SAPHO (synovite, acne, 
pustulose palmo-plantaire, hyperostose, osteite asep- 
tique), la periostose engainante (surtout dans la maladie 
de Crohn), et l’osteo-arthropadrie hypertrophiante se tra- 
duisant le plus souvent par un hippocratisme isole et qui 
est retrouvee dans 38% des maladies de Crohn et 15% 
des RCH lorsqu’elle est recherchee systematiquement, 
son evolution etant correlee a l’activite de la MICI. 11 

Complications nutritionnelles 

Soixante-quinze pour cent des malades hospitalises 
pour une maladie de Crohn sont denutris et un tiers des 
patients ayant une maladie de Crohn ont un index de 


masse corporelle inferieur a 20. 30 De nombreuses carences 
vitaminiques et en micronutriments sont observees chez 
les patients porteurs de MICI. Les carences en folates 
(vitamine B9) et en vitamine B 12 peuvent avoir des conse- 
quences parfois dramatiques puisqu’elles entrainent une 
hyper-homocysteinemie qui est un facteur de risque de 
thromboses veineuses profondes. Les anomalies nutrition- 
nelles observees au cours des MICI sont favorisees en pre- 
mier Leu par une carence d’apport (respect d’un regime 
sans sel qui est inutile au cours de la corticotherapie, sauf 
cas particulier, regime sans residu prolonge en dehors des 
poussees, regime d’exclusion abusif. . .), mais aussi par la 
malabsorption, l’enteropathie exsudative, l’augmentation 
moderee de la depense energetique de repos liee a l’in- 
flammation chronique, la reduction de l’activite physique 
etles effets secondaires des traitements (corticotherapie). 30 

La prevalence de l’anemie varie de 9 a 74 % au cours 
des MICI. 31 Elle est de 2 types : anemie « ferriprive » et 
anemie «liee a la maladie chronique*. L’anemie ferriprive 
peut etre due a un saignement chronique au niveau des 
lesions muqueuses, a une carence d’apport (en folates et 
[ou] en fer), a l’inflammation chronique, a une hemolyse, 
a une malabsorption et [ou] a une myelosuppression d’o- 
rigine medicamenteuse. L’anemie «liee a la maladie chro- 
nique » est non specifique et resulterait de la liberation de 
cytokines pro-inflammatoires qui entraineraient une ery- 
thropoiese inefficace et une diminution de la duree de vie 
des erythrocytes. 31 Les perfusions intraveineuses de fer de 
type Veinofer et (ou) les injections sous-cutanees d’ery- 
thropoietine peuvent, dans certains cas, ameliorer la qua- 
lite de vie des patients atteints de MICI et anemiques, la 
supplementation martiale orale etant souvent mal toleree 
et (ou) inefficace. 31 

Risque de cancer colorectal 

Environ 1 a 2 % de l’ensemble des cancers colorectaux 
observes dans la population generale compliquent une 
MICI (fig. 6). 
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L’augmentation du risque de cancer colorectal au cours 
de la RCH est largement admise. 32 Avant 8 ans devolution 
d’une pancolite, ce risque ne depasse pas celui du reste de 
la population generate, mais il s’accroit ensuite de 0,5 a 

1 % par an. Ainsi, il est estime a 2, 8 et 1 8 % apres respecti- 
vement 10, 20 et 30 ans devolution d’une pancolite. 33 En 
cas de colite gauche, ce risque est nettement plus faible et 
ne serait que de 5% apres 30 ans d’evolution. Le risque 
n’est pas significativement augmente en cas de rectite ou 
de rectosigmoidite. Chez les patients colectomises, l’inci- 
dence de ce cancer est comparable a celle de la population 
generale. 32 Cependant, pour les malades ayant une panco- 
lite et chez qui a ete realisee une colectomie laissant le rec- 
tum en place, le rectum restant garde un risque eleve de 
cancerisation estime entre 1 et 6% selon les etudes apres 
20 ans d’evolution. 32 

Le risque de cancer colorectal chez les patients atteints 
de maladie de Crohn a longtemps ete considere comme 
nettement inferieur a celui rencontre dans la RCH. 32 En 
fait, chez les malades avec une atteinte colique etendue 
(depassant l’angle colique gauche) evoluant depuis plus 
de 10 ans, le risque de cancer rejoindrait celui deceit au 
cours de la RCH en etant 18 fois superieur a celui de la 
population generale avec une incidence cumulee de 8% 
apres 22 ans d’evolution. 32 

En plus des facteurs de risque reconnus de cancer 
colorectal comme des antecedents familiaux de ce cancer, 
ce sont l’anciennete de la maladie et l’etendue des lesions 
coliques (atteinte au-dela de Tangle gauche) qui sont les 

2 facteurs de risque independants de cancer colorectal 
dans les MICI. 32 L’association d’une cholangite sclero- 
sante et (ou) d’une ileite de reflux a une RCH pourrait 
egalement majorer le risque de cancer colorectal. L’age de 
debut de la maladie (qui refleterait en realite la duree d’e- 
volution de la maladie) et l’activite de la maladie (severite 
de Tinflammation) sont d’autres facteurs de risque discu- 
tes de cancer colorectal. Au vu de ces donnees publiees, la 
Societe franchise d’endoscopie digestive (SFED) a emis 
les recommandations suivantes : apres 8 a 10 ans d’evolu- 
tion d’une pancolite ou a partir de 15 ans en cas de colite 
gauche, il faut realiser une coloscopie tous les 3 ans entre 
10 et 20 ans d’evolution, puis tous les 2 ans entre 20 et 30 
ans d’evolution ; apres 30 ans d’evolution, une sur- 
veillance rapprochee avec une coloscopie annuelle est 
conseillee. Macroscopiquement, il faut rechercher des 
lesions dysplasiques (et done precancereuses) que sont 
les DALM ( dysplasia associated lesion or mass) et les adeno- 
mes sporadiques. L’aspect endoscopique des DALM est 
variable et peut correspondre a des plaques, des masses 
irregulieres parfois stenosantes, ou a des lesions polypoi- 
des sessiles voire pediculees. Histologiquement, 2 a 
4 biopsies doivent etre effectuees systematiquement tous 
les 10 cm en l’absence de poussee inflammatoire. Des 
biopsies doivent aussi etre realisees sur toute surelevation 
muqueuse suspecte de DALM, surtout dans le colon gau- 
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Un retard diagnostique est frequent dans les MICI en raison 
notamment de I'extreme variability de la presentation de la 
maladie. 

7 Avant de porter le diagnostic de MICI, il faut toujours eliminer 
une cause infectieuse (coproculture + examen parasitoloqique 
des selles en cas de voyage recent a I'etranger), 
medicamenteuse (AINS...) et ischemique (contexte souvent 
evocateur). 

7 Des rectorragies sont quasi constantes au cours de la RCH 
et necessitent toujours la realisation au minimum d'une 
rectoscopie avec anuscopie. L'association d'un syndrome 
dysenterique (diarrhee glairosanglante afecale) a un 
syndrome rectal doit faire evoquer le diagnostic de RCH, 
apres avoir elimine les causes infectieuses et tumorales. 

7 La triade diarrhee chronique-douleurs de la fosse iliaque 
droite-amaigrissement, chez un sujet jeune, est fortement 
evocatrice d'une maladie de Crohn. 

7 Les manifestations extradigestives des MICI (cutaneo- 
muqueuses, articulaires, hepatobiliaires, oculaires, cardio- 
pulmonaires...) sont un mode de revelation dans 10 % des cas. 
II faut savoir les reconnattre afin de rechercher une MICI 
peu symptomatique sur le plan intestinal. 

7 L'atteinte ano-perineale est revelatrice dans 25 % des cas 
de maladie de Crohn et precede l’atteinte digestive chez 
un tiers des malades. Toute suppuration ano-perineale 
recidivante doit faire eliminer une maladie de Crohn, 
surtout chez un sujet jeune. 

7 L'histoire naturelle des MICI est imprevisible. 

7 Le role nefaste du tabac dans la maladie de Crohn est bien 
etabli ; le sevrage tabagique est done un prealable 
indispensable dans sa prise en charge therapeutique. 

7 En plus du risque de cancer colorectal, des complications 
osseuses (osteopenie, osteoporose comportant un risque 
fracturaire majore par une corticotherapie prolongee plus de 
3 mois), urologiques (uropathie obstructive, fistules, lithiases 
urinaires) et thromboemboliques peuvent survenir au cours 
des MICI. II faut done savoir les depister avant d'envisager leur 
prise en charge specifique. 


che ou les lesions dysplasiques ont le risque de degene- 
rescence le plus important et ou les DALM sont plus ffe- 
quentes. 34 Contrairement aux adenomes sporadiques, les 
DALM surviennent chez des sujets plus jeunes (age infe- 
rieur a 50 ans), ayant habituellement une pancolite active, 
et sont souvent associees a une dysplasie de la muqueuse 
plane situee au pourtour ou a distance de la lesion. 34 En 
cas de dysplasie, un deuxieme anatomopathologiste doit 
relire les lames afin de confirmer le diagnostic. Pour les 
adenomes sporadiques, la conduite a tenir est la meme 
que lorsqu’ils surviennent chez un patient non atteint de 
MICL une polypectomie etant le plus souvent suffisante. 
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En revanche, une coloproctectomie doit etre envisagee en 
cas de DALM quel que soit le degre de dysplasie (cancer 
present sur la piece de colectomie dans 40% des cas) et 
(ou) de dysplasie de haut grade sur muqueuse colique 
plane. 34 En cas de dysplasie de has grade, la conduite a 
tenir est discutee. La majorite des equipes optent pour 
une colectomie d’emblee en pretextant qu’une dysplasie 
de haut grade a pu etre meconnue par l’endoscopiste et 
les biopsies, alors que certains preconisent une sur- 
veillance endoscopique rapprochee avec biopsies. 34 

Outre la colectomie, les aminosalicyles par voie orale 
pourraient reduire de plus de moitie le risque de cancer 
colorectal au cours de la RCH. Les Recommandations 
pour la pratique clinique etabhes recemment precisent 
done qu’il existe un interet a prolonger pendant de nom- 
breuses annees (avec surveillance de la fonction renale) le 
traitement par les aminosabcyles chez les patients atteints 
de RCH, d’autant qu’ils sont efficaces pour la prevention 
de la rechute de la RCH a 6 et 12 mois apres la mise en 
remission de la maladie. 35 Pour la maladie de Crohn, le pro- 
bleme se pose differemment. L’effet des aminosabcyles sur 
le risque de cancer n’a ete que peu etudie puisque ce risque 
etait classiquement considere comme nettement infeiieur a 
celui observe dans la RCH. De plus, l’eflicacite des amino- 
sabcyles dans la maladie de Crohn pour le maintien d’une 
remission est de plus en plus discutee et serait probable- 


ment proche du placebo d’apres les donnees recentes de la 
btterature. Les aminosabcyles ne sont done pour l’instant 
pas indiques pour prevenir le developpement d’un cancer 
colorectal au cours de la maladie de Crohn. 

Les cancers de I’intestin grele sont egalement plus fre- 
quents chez les patients ayant une maladie de Crohn (risque 
relatif =86). Us surviennent en moyenne apres 20 ans devo- 
lution 32 sur un segment prealablement atteint Rarement, il 
peut s’agir de lymphomes du colon ou du grele. 

CONCLUSION 


Un retard diagnostique n’est pas rare dans les MICE en par- 
ticuher dans la maladie de Crohn ou la presentation peut 
etre insidieuse. L’atteinte digestive revele habituebement la 
maladie, mais les manifestations extra-intestinales (cuta- 
nees, articulaires, oculaires) precedent parfois la sympto- 
matologie digestive et doivent done faire evoquer le dia- 
gnostic de MIC! L’histoire naturelle de ces deux maladies 
est bnprevisible, et de nombreuses complications peuvent 
survenir au cours de leur evolution. Parmi cebes-ci, le risque 
de cancer colorectal merite une attention particubere et j us- 
tifie une surveibance endoscopique adaptee. ■ 


Les auteurs n ’ont pas declare de conflits d’interets. 


SUMMARY Circumstances of the diagnosis and the clinical course of inflammatory bowel diseases 

The diagnosis of inflammatory bowel disease is sometimes difficult. The cardinal symptom of ulcerative colitis is bloody diarrhoea. The clinical 
characteristics of Crohn's disease are more heterogeneous, but typically include abdominal pain in the right lower quadrant, diarrhoea, weight loss 
and/or perianal disease. Extra intestinal (joint, cutaneaous and eye) manifestations can precede digestive symptoms and lead to the diagnosis of 
inflammatory bowel disease. The clinical course of these two diseases is unpredictable. The risk of colorectal cancer is significantly increased 8 years 
after diagnosis of pancolitis. Thus, regular surveillance by colonoscopy with random biopsies is recommended. 

Rev Prat 2005 ; 55 : 962- 75 

Circonstances diagnostiques et evolution des maladies inflammatoires chroniques de I'intestin 

Le diagnostic de maladie inflammatoire chronique de I'intestin est parfois difficile. Le maTtre symptome de la rectocolite hemorragique est la presence 
de rectorragies. Les caracteristiques cliniques de la maladie de Crohn sont plus variees. Des douleurs abdominales de la fosse iliaque droite associees a 
une diarrhee et a un amaigrissement et (ou) une atteinte ano-perineale doivent faire evoquer le diagnostic de maladie de Crohn. Les manifestations 
extra-intestinales (articulaires, cutanees, oculaires) peuvent preceder les symptomes digestifs et mener au diagnostic de maladie inflammatoire 
chronique intestinale. L'elimination des autres causes d'enterocolite est systematique. La surveillance de revolution est parfois necessaire en cas de 
colite pure pour obtenir un diagnostic de certitudes. Devolution de ces deux maladies est imprevisible. Le risque de cancer colorectal, qui est 
significativement augmente apres 8 ans devolution d'une pancolite, necessite une surveillance reguiiere par coloscopie avec biopsies systematiques. 
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Specificites des maladies inflammatoires chroniques 
de l’intestin chez I’enfant et Fadolescent 


LA MALADIE DE CROHN 


La maladie de Crohn de I'enfant est souvent 
grave, ne serait-ce qu'en raison d'une plus 
longue duree devolution au cours de la vie. 
Elle touche des enfants de tout age, meme si 
les adolescents et les preadolescents sont 
les plus affectes, et pose des problemes de 
prise en charge therapeutique differents en 
fonction de I'age. 1 ' 6 

15 % DE L'ENSEMBLE 

DES MALADIES DE CROHN 

Les formes pediatriques represented 
environ 15 % de I'ensemble des maladies de 
Crohn. Elies peuvent se reveler avant I'age 
de 10 ans, plus rarement dans les 2 premie- 
res annees de la vie. L'incidence de la ma- 
ladie de Crohn a ete estimee, en France, 
dans la region Nord-Pas-de-Calais a environ 
2 cas par an pour 100 000 enfants de moins 
de 17 ans. L'incidence augmente en Europe. 

UN DIAGNOSTIC SOUVENT PORTE 

AVEC RETARD 

Plus encore que chez I'adulte, le debut de la 
maladie de Crohn, chez I'enfant et I'adolescent, 
est le plus souvent insidieux, progressif et 
trompeur. Cela explique le delai entre les pre- 
miers signes diniques et la date du diagnostic 
qui peut atteindre plusieurs annees. Les symp- 
tomes les plus frequemment observes sont 
peu specifiques : douleurs abdominales et diar- 
rhee. Leur persistanceet (ou) leur association a 
des signes generaux (fievre, asthenie, ano- 
rexie), a des antecedents d'aphtose (buccale ou 
genitale), a des lesions anales ou peri-anales 
(fissure, fistules, abces) sont tres evocatrices. 
Des suites compliquees apres appendicecto- 
mie sont evocatrices de la maladie de Crohn. 

ESSENTIELLEMENT UN RETARD DE 

CROISSANCE STATURO-PONDERALE 

La maladie de Crohn s'exprime essentielle- 
ment par un retard de croissance staturo-pon- 
derale independant de la topographie et de 
I'extension des lesions, mais d'autant plus mar- 
que que la maladie debute tot dans la vie. II est 


classique que ce retard soit pendant plusieurs 
mois, voire plusieurs annees, I'unique manifes- 
tation de la maladie de I'enfant. Suivant les etu- 
des, il existe un ralentissement de la vitesse de 
croissance chez 30 a 50 % des sujets avant 
I'apparition des symptomes, et chez 60 a 90 % 
au moment du diagnostic. La surveillance tres 
reguliere de la croissance, la notification des 
points dans le carnet de sante et leur report sur 
des courbes de croissance staturale et ponde- 
rale garantissent le depistage precoce d'un 
retard de croissance. L'amaigrissement peut 
etre important, s'accompagnant alors d'un 
arret de croissance et d'un retard pubertaire. 
Le retard de la croissance staturale peut etre 
predominant, rendant alors la denutrition 
trompeuse, avec un exces relatif et faussement 
rassurant du poids par rapport a la faille. 

La surveillance de la vitesse de croissance 
staturale est essentielle au cours de revolu- 
tion d'une maladie de Crohn traitee. Une 
vitesse superieure a la moyenne pour I'age 
permet une croissance de rattrapage, cor- 
respondent au controle de I'activite de la 
maladie et (ou) a I'eff icacite de la prise en 
charge nutritionnelle. La diminution de la 
vitesse de croissance staturale peut etre 
I'un des premiers signes de rechute, ou etre 
secondaire a une corticotherapie prolongee 
et (ou) inadaptee. De telles modifications 
peuvent a elles seules conduire a modifier la 
prise en charge therapeutique pour permet- 
tre a I'enfant d'atteindre une faille a I'age 
adulte aussi proche que possible de la faille 
genetiquement attendue. Des etudes ont 
montre que la faille definitive etait inf e- 
rieure a la normale chez 30 a 50 % des ado- 
lescents atteints de maladie de Crohn. 

Le diagnostic est porte, comme chez I'adulte, 
sur un faisceau d'arguments cliniques, biolo- 
giques, radiologiques, endoscopiques et anato- 
mopathologiques. La suspicion de maladie de 
Crohn implique de pratiquer une intradermo- 
reaction a la tuberculine et tout autre test dia- 
gnostique a la recherche d'une tuberculose, a 
fortiori dans certains contextes socio-econo- 
miques. Devaluation endoscopique, indispensa- 
ble, doit etre realisee dans un milieu pediatrique 


enframe et sous anesthesie generate. La tomo- 
densitometrie abdominale est un examen fon- 
damental en cas de poussees et (ou) lorsque 
I'endoscopie doit etre reportee (risque de perfo- 
ration, de translocation digestive). 

Le diagnostic de colite indeterminee est 
parfois retenu en I'absence de granulome et 
(ou) en cas de colite hemorragique. Le 
dosage des anticorps anti-cytoplasme des 
polynucleaires neutrophiles (pANCA), plu- 
tot presents dans la rectocolite hemorra- 
gique, et surtout des anticorps anti-Saccha- 
romyces cerevisiae (ASCA), plutot presents 
dans la maladie de Crohn, sont d'une aide 
importante en cas de doute diagnostique. 

Comme chez I’adulte, la maladie de Crohn 
evolue par poussees, suivies de remissions 
plus ou moins completes et prolongees. Les 
poussees successives, souvent extensives, 
peuvent etre marquees dans les formes les 
plus graves par des stenoses digestives 
(ileale, ileo-caecale ou colique) et (ou) des 
complications ano-perineales severes, le plus 
souvent tres invalidantes. Comme chez I'a- 
dulte, deux types de maladie de Crohn s'indi- 
vidualisent schematiquement : les maladies 
stenosantes et les maladies fistulisantes. II est 
clair qu'une maladie se revelant tot dans la 
vie, avec le potentiel de recidive connu mais 
imprevisible de la maladie de Crohn, est a 
priori grave et doit faire I'objet d'une prise en 
charge en milieu hautement specialise avec 
une attention toute particuliere a la crois- 
sance et au developpement pubertaire. 

PRINCIPES DE LA PRISE 

EN CHARGE THERAPEUTIQUE 

Le traitement medical repose sur I'acide 
5-aminosalicylique (5-ASA), la sulfasalazine, 
les corticoTdes et les immunosuppresseurs 
(azathioprine, 6-mercaptopurine, metho- 
trexate). L'introduction recente des anti- 
corps anti-TNFa ( tumour necrosis factor a) 
ouvre de nouvelles perspectives therapeu- 
tiques, mais les consequences a long terme 
de ce type de traitement ne sont pas 
connues. L’efficacite de chaque type de trai- 
tement est tres dependante de la situation 
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du patient, de son etat nutritionnel, de la 
localisation de la maladie, de son extension, 
et de son evolution. La croissance et le deve- 
loppement pubertaire sont au centre des 
preoccupations des medecins qui prennent 
en charge les enfants atteints de maladie de 
Crohn et expliquent que, a la difference des 
traitements chez I'adulte, I'aspect nutrition- 
nel est ici prioritaire. II est possible de dega- 
ger quelques messages assez specifiques a 
I'enfant et a I'adolescent. 

La prise en charge de la maladie est adap- 
tee en fonction des symptomes, du niveau 
d'activite de la maladie (poussee evolutive, 
complications, remission) et de I'etat nutri- 
tionnel ; un regime d'exclusion excessif est 
penible, et il ne faut pas s'etonner que de nom- 
breux enfants et adolescents I'abandonnent. 

Le 5-ASA et ses derives, parfois asso- 
cies au metronidazole (Flagyl), sont reser- 
ves a des formes minimes ou moderees. 

La nutrition enterale par sonde, ou I'ad- 
ministration de dietes speciales par voie 
orale est necessaire et preferable aux cor- 
ticoi'des dans des formes moyennes a 
severes, d'autant plus qu'il existe un retard 
de croissance staturale que les corticoi'des 
aggravent toujours. 2 La nutrition enterale 
a debit constant par sonde naso-gastrique 
peut etre utilisee dans deux buts : le 
controle des poussees de la maladie d'une 
part, et la correction des troubles nutri- 
tionnels et en particulier de la croissance 
staturale d'autre part. Des meta-analyses 
montrent que nutrition enterale et corti- 
coi'des sont equivalents pour le traitement 
de la poussee, en particulier pour une pre- 
miere poussee de maladie de Crohn, et 
egalement inefficaces sur la prevention 
des rechutes. 3 

L'azathioprine (Imurel) ou son metabo- 
lite, la 6-mercaptopurine (Purinethol) peut 
aujourd’hui etre mise en route des la phase 
initiale de la prise en charge d'une forme 
severe d'emblee. 6 La decision est prise en 
fonction des criteres suivants : enfant de 
moins de 5 ans, extension anatomique, 
importance du retard de croissance. Sinon, 
ce traitement est indique dans les formes 
devenues cortico-dependantes. 

Le methotrexate peut etre utilise chez 
I'enfant et I'adolescent, en general en cas 


d'intolerance ou d'echec du traitement par 
azathioprine ou 6-mercaptopurine. 

L'infliximab (Remicade), un anticorps anti- 
TNFa, doit etre actuellement reserve aux 
enfants refractaires aux therapeutiques prece- 
dentes, qu'il s'agisse de formes fistulisantes ou 
de patients cortico-dependants ou resistants. 
L'effet des anticorps anti-TNFa en traitement 
d'entretien n'est pas formellement etabli chez 
I'enfant. Une telle attitude therapeutique 
merite la plus grande prudence, compte tenu 
des incertitudes quant aux effets a long terme 
de ce type de traitement et de leur cout. 

La nutrition parenterale par catheter 
veineux central est utilisee dans les formes 
suraigues, en cas de complications a type de 
stenose ou de fistule, dans les grandes mal- 
nutritions, dans les formes cortico-depen- 
dantes avec important retentissement sur la 
croissance, et enfin pour encadrer une inter- 
vention chirurgicale programmee. 

La chirurgie n'est envisagee qu'en dernier 
recours, compte tenu de son caractere mutilant 
et du risque de recidive d'une maladie apparue 
tot dans la vie. Cependant, environ la moitie des 
enfants ou adolescents doivent etre operes. Les 
principales indications sont I'obstruction sur 
stenose resistante au traitement medical, les 
fistules ou abces egalement refractaires au trai- 
tement medical, plus rarement des perforations 
ou des hemorragies severes. II s'agit surtout de 
resections segmentaires de stenoses, souvent 
ileo-caecales, et d'ileostomie pour tenter de 
controler des maladies de Crohn ano-perinea- 
les refractaires. La resection de lesions refrac- 
taires aux traitements medicaux est habituelle- 
ment suivie d'une remission durable, 
surtout si on y associe un traitement par aza- 
thioprine et que la phase postoperatoire s'ac- 
compagne d'une acceleration de la vitesse de 
croissance staturale et de I'apparition de la 
puberte. Cependant, la chirurgie de la maladie 
de Crohn ne garantit jamais une remission per- 
manente et doit etre tres limitee dans ses indi- 
cations et son etendue. 

DE NOMBREUX ASPECTS 

PSYCHOLOGIQUES ET SOCIAUX 

La maladie de Crohn induit des souffran- 
ces qu'il est important de reconnattre et de 
prendre en compte. 4 La prise en charge 
psychologique permet d'evaluer la capacite 


des enfants et des adolescents a supporter 
une maladie dont revolution est imprevisi- 
ble, difficile a accepter, surtout lors de I'appa- 
rition de complications. La verbalisation des 
souffrances, des inquietudes sur I'avenir, de 
I'histoire personnels et de la situation fami- 
liale, est aussi proposee aux parents souvent 
submerges par I'anxiete que suscite la ma- 
ladie de leur enfant et qui eprouvent le 
besoin de parler de leur craintes et de la cul- 
pabilite qu'ils ressentent parfois et qui les 
destabilised psychologiquement. 

La scolarite des enfants et adolescents 
atteints d'une maladie de Crohn est normale 
et I'efficience intellectuelle n'est pas alteree 
par la maladie. En cas de poussees severes, 
d’hospitalisations prolongees ou repetees, 
I'absenteisme scolaire « force » est une preoc- 
cupation evidemment importante a cet age. 
Cependant, les resultats scolaires sont egaux 
ou superieurs a la moyenne, et il n'existe pas 
de contre-indication generale et definitive a 
I'exercice d'une profession ; meme si le stress 
est souvent incrimine dans la survenue des 
poussees evolutives, il n'y a pas de profession 
interdite parce que trop « stressante ». 

A L'AGE ADULTE 

Apres un suivi regulier dans une equipe 
pediatrique, le relais avec une equipe de gas- 
tro-enterologues d'adultes est indispensable. 
On s'accorde pour que ce relais ait lieu apres 
une croissance et une puberte totalement 
terminees, souvent apres le baccalaureat. Ce 
changement profond dans la prise en charge 
doit etre bien prepare et discute suffisam- 
ment longtemps avant, avec I'adolescent 
devenu un jeune adulte. Le choix de I'equipe 
medicale et du referent est important en ter- 
mes humains, bien entendu, mais aussi en 
termes logistiques et geographiques. La 
transmission de tous les elements du dossier 
medical pediatrique est indispensable. Elle 
rassure le patient et ses parents au moment 
ou les roles se redistribuent. Ce passage est 
peut-etre la derniere etape de I'emancipation 
de ces adolescents a qui I'on parle, enfin, 
comme a de jeunes adultes. 

La prise en charge diagnostique et thera- 
peutique de la maladie de Crohn de I'enfant 
doit etre conduite dans des centres pedia- 
triques specialises ayant une large experience 
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de cette maladie. La prevention des rechutes 
et le maintien ou la restauration d'un etat 
nutritionnel le plus « normal » possible, grace 
a la nutrition therapeutique, sont les meilleurs 
garants d'une croissance optimale permet- 
tant a ces enfants et adolescents de devenir 
des adultes de taille normale, ayant une ma- 
ladie aussi stabilisee que possible et le mini- 
mum de resections intestinales. 

LA RECTOCOLITE 
HEMORRAGIQUE 

La rectocolite hemorragique (RCH) a le plus 
souvent une presentation tres differente de 
la maladie de Crohn de I'enfant*. En effet, en 
raison du caractere assez bruyant de ses 
symptomes, diarrhee abondante et san- 
glante, douleurs abdominales intenses, la 
RCH est en general diagnostiquee et prise 
en charge rapidement. Ces delais brefs ne 
laissent pas le temps d'une degradation 
nutritionnelle importante. De fait, le retard 
de croissance staturale n'est observe que 
dans 5 a 10 % des RCH de I'enfant alors qu'il 
est tres frequent dans la maladie de Crohn. 

UN TABLEAU EVOCATEUR 

Le diagnostic fortement suspecte devant 
la presentation Clinique necessite une ileo- 
coloscopie apres qu'a ete eliminee une diar- 
rhee infectieuse (salmonelle, shigelle, Cam- 
pylobacter). En dehors de la mise en 
evidence de pANCA, la biologie n'est pas spe- 
cifique et objective rarement un syndrome 
inflammatoire majeur. Une anemie siderope- 
nique doit etre recherchee. Une radiogra- 
phie de I'abdomen est necessaire pour veri- 
fier I'absence de colectasie. La coloscopie 
met en evidence des lesions continues, com- 
menqant des le rectum, mais I'epargnant 
parfois. L’extension est variable et en general 
previsible d'apres la symptomatologie Cli- 
nique, une atteinte pancolique realisant un 
tableau de diarrhee profuse tres sanglante 
avec, le plus souvent, une anemie qu’il est 
necessaire de compenser au minimum par 
I'administration intraveineuse d'une charge 
en fer, mais necessitant parfois une ou plu- 

* La RCH est 3 a 4 fois moins frequente que la 
maladie de Crohn chez I'enfant ; ces proportions 
peuvent varier d'un pays ou d'une region a I'autre. 


sieurs transfusions. Les lesions sont a type 
d'exulcerations ou souvent d'ulcerations, 
avec parfois des lesions profondes, laissant 
apparaitre la musculaire muqueuse. Le 
risque de perforation est alors eleve. Histolo- 
giquement, les lesions ne sont pas differen- 
tes de celles de I'adulte. La perte de la muco- 
secretion et la presence d'abces cryptique 
sont tres caracteristiques. 

PRINCIPES DE LA PRISE 

EN CHARGE THERAPEUTIQUE 

Le traitement de premiere intention est 
toujours medical. Dans les formes mineures, 
les derives salicyles peuvent etre efficaces. 
Dans les formes de moyenne ou de forte 
intensity, I'association d'une breve periode 
de repos digestif et d'une corticotherapie 
par voie veineuse, relayee par une cortico- 
therapie orale pour 6 a 8 semaines, est en 
general efficace. La nutrition therapeutique 
par voie enterale ou parenterale n'a pas 
demontre son eff icacite dans le controle 
des pousseesdeRCH. 

Le traitement d'entretien repose sur les 
derives salicyles. La sulfasalazine (Salazo- 
pyrine) est tres utilisee en raison de ses qua- 
lites pharmacologiques et de sa bonne tole- 
rance. En cas de contre-indication, le 5-ASA 
est largement utilise. L'adaptation de I'ali- 
mentation doit tenir compte de la cortico- 
therapie et de la symptomatologie Clinique ; 
elle doit etre appreciee attentivement afin 
d’eviter des contraintes inutiles ou, au 
contraire, des desagrements evitables. II 
n’existe pas d'autres consignes dietetiques, 
meme si I'utilisation d'huile de poisson a ete 
proposee. 

Une rechute, a fortiori precoce et (ou) 
severe, fait reprendre la corticotherapie en 
association avec un immunosuppresseur, 
azathioprine le plus souvent. Certaines for- 
mes initialement ou secondairement cor- 
tico-resistantes obligent a recourir a la 
ciclosporine pour retarder ou eviter une 
colectomie. Plusieurs publications chez I’en- 
fant rapportent I'utilisation efficace d'anti- 
corps anti-TNFa selon les memes modalites 
que dans la maladie de Crohn. 

La colectomie est le traitement ultime 
que, legitimement, enfants et parents 
redoutent. Le risque de cancer a Page pedia- 


trique est quasi nul. Le traitement conserva- 
teur est done en principe toujours prefere, 
en dehors de maladies incontrolables mal- 
gre toutes les ressources therapeutiques 
medicales. Le diagnostic de RCH doit etre 
formellement etabli. L'experience prouve 
neanmoins que, dans 10 a 15 % des cas, des 
granulomes sont mis en evidence sur la 
piece de colectomie et que la maladie de 
Crohn se confirme ulterieurement. 

Apres colectomie, une alimentation pauvre 
en fibres et en lactose est recommandee pour 
eviter une acceleration du transit et une aug- 
mentation du volume des selles. En effet, le 
colon n'assurant plus son role de reabsorption 
de I'eau, les selles sont liquides et difficiles a 
controler. II en est de meme pour la reabsorp- 
tion du sodium justifiant une supplementation 
de I'alimentation en fonction des pertes. Pro- 
gressivement et en fonction de son adaptation 
a cette nouvelle situation, I'enfant ou, le plus 
souvent, I'adolescent reprend une alimentation 
normale ou autolimitee mais acceptee. Anti- 
kinetiques et colestyramine peuvent contribuer 
a la diminution du nombre de selles et a I'incon- 
fort, surtout lorsqu'il existe des selles noctur- 
nes, comme cela est frequent au debut. 
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